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Солитарная фиброзная опухоль орбиты 
у больной нейрофиброматозом I типа 
и раком тела матки
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Представлено редкое сочетание солитарной 
фиброзной опухоли орбиты и  рака тела матки 
у  больной нейрофиброматозом I  типа. У  боль-
ной 77 лет в течение 2 лет развился левосторон-
ний безболезненный экзофтальм и  снизилась 
острота зрения левого глаза. В возрасте 20 лет 
ей был установлен диагноз нейрофибромато-
за I  типа. Полгода назад перенесла гистеро-
овариоэктомию по поводу аденокарциномы 
матки. Острота зрения левого глаза снижена 
до 0,3, внутриглазное давление повышено до 
30  мм рт. ст. Отмечался левосторонний экзоф-
тальм в 13 мм со смещением глаза книзу и лате-
рально на 40°. Резко затруднена репозиция ле-
вого глаза. Его подвижность была ограничена 
во всех направлениях. При офтальмоскопии вы-
явлена деколорация диска зрительного нерва, 
«стушеванность» его внутренней границы. 
Больной была произведена трансконъюнкти-
вальная орбитотомия, в ходе которой удалено 
три инкапсулированных узла опухоли. При ги-
стологическом и  иммуногистохимическом ис-
следованиях удаленного материала выявлена 
солитарная фиброзная опухоль левой орбиты 
с неопределенным потенциалом злокачествен-
ности. В послеоперационном периоде острота 
зрения левого глаза 0,2. Экзофтальма нет, поло-
жение левого глаза правильное. Имелось незна-
чительное ограничение подвижности левого 
глаза влево и вправо. Рентгеноконтрастная то-
мография подтвердила радикальное удаление 
опухоли. Заключение. Солитарная фиброзная 
опухоль – редкая опухоль орбиты. Тем не менее 
она должна быть включена в  дифференциаль-
но-диагностический ряд веретеноклеточных 
опухолей орбиты. Необходимо стремиться уда-
лять опухоль наименее травматичным орби-
тальным доступом. Рецидивирующий характер 
опухоли определяет целесообразность дли-
тельного динамического наблюдения за боль-
ными после удаления солитарной фиброзной 
опухоли орбиты.
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В одном организме возможно развитие нескольких опухолей различного гисто-генеза. Если самостоятельно возникает несколько злокачественных опухолей 
и ни одна из них не является метастазом другой 
опухоли, то такое состояние определяют как пер-
вично-множественные злокачественные опухо-
ли. При этом пораженными могут быть не толь-
ко разные органы различных систем, но и парные 
органы (молочные железы, легкие и др.), а также 
мультицентрически один орган [1–4].
Нередко опухоли различного гистогене-
за, в  том числе доброкачественные, возника-
ют на фоне системного поражения, например, 
у  больных нейрофиброматозом [5, 6]. Однако 
в  орбите у  больных нейрофиброматозом чаще 
развивается солитарный узел нейрофибромы [7].
При появлении у  больных злокачественны-
ми опухолями образования в  полости орбиты 
возникает подозрение на орбитальный метастаз. 
Орбитальные метастазы составляют около 15% от 
всех злокачественных опухолей орбиты [8, 9].
Учитывая редкость солитарной фиброзной 
опухоли орбиты, трудности ее клинической, 
морфологической диагностики, а  также диффе-
ренциальной диагностики, приводим собствен-
ное наблюдение из практики. Особенность на-
шего клинического случая – в сочетании редкой 
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орбитальной опухоли  – солитарной фиброзной 
опухоли – и рака тела матки у больной нейрофи-
броматозом I типа.
Клиническое наблюдение
Больная Г. 77 лет обратилась с жалобами на снижение 
зрения левого глаза, левосторонний безболезненный 
экзофтальм. Со слов больной, левосторонний экзоф-
тальм появился около 2 лет назад, в последние 3 меся-
ца он резко увеличился, и  снизилась острота зрения 
левого глаза.
С детства отмечает кожные и подкожные образова-
ния. В возрасте 20 лет ей был установлен диагноз ней-
рофиброматоза I типа. Полгода назад перенесла гисте-
роовариоэктомию по поводу аденокарциномы матки. 
В  настоящее время признаков продолженного роста 
опухоли или метастазирования нет. 
При офтальмологическом обследовании острота 
зрения левого глаза с  миопической коррекцией сни-
жена до 0,3. Острота зрения правого глаза незначи-
тельно снижена за счет начальной возрастной катарак-
ты. Внутриглазное давление левого глаза составляло 
30  мм рт. ст. по Маклакову. Внутриглазное давление 
правого глаза в  пределах нормы. Отмечался левосто-
ронний экзофтальм в 13 мм со смещением глаза книзу 
и  латерально на 40°. Резко затруднена репозиция ле-
вого глаза. Его подвижность была ограничена во всех 
направлениях. При офтальмоскопии выявлена деколо-
рация диска зрительного нерва, «стушеванность» его 
внутренней границы. В верхневнутреннем отделе глаз-
ного дна видны косо идущие складки сетчатки и хори-
оидеи за счет деформации глаза опухолью.
Рентгеноконтрастная томография выполнена по 
стандартизованному протоколу. В  левой орбите ви-
зуализировалось большое дополнительное образо-
вание, занимающее медиальные отделы орбиты вну-
три конуса, образованного мышцами, прилегающее 
к  наружному контуру медиальной полуокружности 
глазного яблока, верхней и  медиальной стенкам ор-
биты. Верхняя, нижняя и  медиальная прямые мыш-
цы орбиты смещены в  сторону соответствующих 
стенок. Костной деструкции не выявлено. Контуры 
глазного яблока и  зрительного нерва  – четкие и  ров-
ные. Зрительный нерв смещен латерально, прослежи-
вался на всем протяжении (рис. 1А, Б, В). После вну-
тривенного болюсного введения низкоосмолярного 
контрастного препарата определялось неравномерное 
контрастирование образования с наличием ярких «пя-
тен» контрастного препарата в  латеральных отделах 
(рис. 1Г). Размеры опухоли – 3,5 × 3,5 × 3,3 см.
Таким образом, во внутреннем хирургическом про-
странстве левой орбиты имелась гигантская опухоль 
с четкими контурами, неравномерно накапливающая 
контраст. Опухоль сдавливала глаз и зрительный нерв.
С целью сохранения остаточных зрительных функ-
ций и для уточнения характера опухоли было приня-
то решение о  трансконъюнктивальной орбитотомии 
и локальной эксцизии опухоли. Образование плотной 
консистенции бледно-розового цвета с наличием сосу-
дов на поверхности было удалено тремя инкапсулиро-
ванными узлами (рис. 2).
Гистологическому исследованию подвергнуты три 
инкапсулированных узла опухоли  – «старый» узел 
и  два более «молодых» (рис. 3А). При детальном ис-
следовании выявлена типичная структура солитарной 
фиброзной опухоли, представленная гиалинизирую-
щимися пучками веретенообразных клеток с перици-
тарной компоновкой (рис. 3Б). В области «старого» узла 
определялся фиброз и гиалиноз опухоли с началом пе-
трификации (рис. 3В). Более «молодые» узлы опухоли 
характеризовались высокой клеточностью, умерен-
ным клеточным полиморфизмом, укрупнением ядер 
клеток (рис. 3Г). При иммуногистохимическом иссле-
довании выявлена экспрессия CD 34.
На основании данных клинического обследова-
ния, рентгенологической картины, результатов мор-
фологического и  иммуногистохимического исследо-
ваний был установлен диагноз солитарной фиброзной 
опухоли орбиты.
Через 2 недели после операции острота зрения ле-
вого глаза с коррекцией составляла 0,2. Внутриглазное 
давление левого глаза  – 19  мм рт. ст. Выстояние 
Рис. 1. Компьютерная томография орбит, мягкотканное окно. Выявляется большая опухоль 
левой орбиты, не достигающая орбитального конуса: А – аксиальный скан; Б – фронтальная; 
В – сагиттальная реконструкции бесконтрастного исследования; Г – после внутривенного 
контрастного усиления отмечается неравномерное накопление контрастного препарата
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Рис. 2. Внешний вид 
удаленной опухоли
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глаз одинаковое, левостороннего экзофтальма нет. 
Репозиция левого глаза свободна, положение левого 
глаза в  орбите правильное. Имелось незначительное 
ограничение подвижности левого глаза влево и впра-
во. На компьютерных томограммах, выполненных на 
7-е сутки после операции, образование в левой орбите 
не определялось. Отмечалось утолщение медиальной 
прямой мышцы, уплотнение орбитальной клетчатки 
в  медиальных отделах левой орбиты. Левое глазное 
яблоко занимало правильное положение в орбите, ход 
зрительного нерва не отклонен (рис. 4А, Б, В). Срок на-
блюдения за больной составил 1 год. Признаков реци-
дива опухоли левой орбиты нет.
Обсуждение
У больной раком тела матки можно было предполо-
жить орбитальный метастаз. Однако относительно 
медленные темпы роста опухоли, ее локализация 
в области мышечной воронки, ровные контуры об-
разования при рентгеноконтрастной томографии 
не были характерными для метастатической опу-
холи орбиты. У больной нейрофиброматозом мож-
но было ожидать развитие нейрофибромы орбиты. 
Тем не менее при гистологическом исследовании 
удаленного материала была выявлена другая ред-
кая веретеноклеточная опухоль орбиты с гемангио -
перицитарной дифференцировкой, которая опре-
делена как солитарная фиброзная опухоль.
Солитарная фиброзная опухоль (другое назва-
ние  – гемангиоперицитома) состоит из мезенхи-
мальных клеток, дифференцирующихся в перици-
ты и  фибробласты. Это редкое новообразование, 
встречающееся практически в любом месте орга-
низма, но чаще всего развивающееся в плевре, сре-
достении и легких [10–13]. Впервые опухоль описа-
на в плевре еще в 1870 г. [14]. Но первое упоминание 
о поражении орбиты относится лишь к 1994 г. [15]. 
С тех пор описаны не более 100 случаев солитарной 
фиброзной опухоли орбиты. Предположительно, 
солитарная фиброзная опухоль орбиты скрыва-
лась под видом других веретеноклеточных опу-
холей. Ее диагностика стала возможна с широким 
внедрением в  практику иммуногистохимических 
исследований [16]. Иммунофенотип солитарной 
фиброзной опухоли характеризуется выраженной 
экспрессией CD34, виментина, bcI-2, CD99, тогда 
как выявление других маркеров (S-100, десмин, 
гладкомышечный актин) встречается лишь в  не-
многочисленных клетках в части наблюдений.
Существует мнение, что солитарная фиброз-
ная опухоль встречается значительно чаще, чем 
сегодня диагностируется, и  должна быть вклю-
чена в  дифференциально-диагностический ряд 
опухолей орбиты [17].
Около 10%  экстраплевральных солитарных 
фиброзных опухолей имеют черты атипии, дают 
локальные рецидивы. Из них в 5% случаев разви-
ваются отдаленные метастазы. Плохим прогно-
стическим признаком считаются размеры опу-
холи более 10  см, высокая клеточность, атипия, 
участки некроза и  более 4  митозов на 10  репре-
зентативных полей зрения. Солитарные фиброз-
ные опухоли орбиты редко озлокачествляются, 
но часто рецидивируют [17, 18].
Рис. 3. Гистологическая картина опухоли: А – четкая граница инкапсулированного узла 
опухоли (окраска гематоксилином и эозином; × 40); Б – типичная структура диагноза 
солитарной фиброзной опухоли, представленная гиалинизирующимися пучками 
веретенообразных клеток с перицитарной компоновкой (окраска гематоксилином 
и эозином; × 200); В – фиброз и гиалиноз опухолевого узла с началом петрификации, более 
«старый» узел (окраска гематоксилином и эозином; × 100); Г – участок более «молодого» 
узла, видна высокая клеточность, умеренный клеточный полиморфизм, укрупнение ядер 
(окраска гематоксилином и эозином; × 400)
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Рис. 4. Компьютерная томография орбит после оперативного лечения, мягкотканное окно 
(А – аксиальный скан, Б – фронтальная, В – сагиттальная реконструкции контрольного 
бесконтрастного исследования после оперативного лечения): отмечается утолщение 
медиальной прямой мышцы левой орбиты, уплотнение орбитальной клетчатки 
в медиальных отделах. Образование не определяется, глазное яблоко занимает 
правильное положение в орбите, ход зрительного нерва не отклонен
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Заключение
Солитарная фиброзная опухоль должна быть 
включена в  дифференциально-диагностический 
ряд опухолей орбиты. Для установления диагноза 
солитарной фиброзной опухоли необходимо про-
водить морфологическое и  иммуногистохими-
ческое исследования. Возможность удаления но-
вообразования больших размеров орбитальным 
путем диктует необходимость крайне взвешен-
но относиться к транскраниальному доступу как 
травматичному и  сопряженному с  осложнения-
ми. Рецидивирующий характер опухоли опреде-
ляет целесообразность длительного динамическо-
го наблюдения за больными после ее удаления. 
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A solitary fibrous orbital tumor  
in a patient with neurofibromatosis  
and an uterine carcinoma
We present a rare combination of a solitary fibrous 
orbital tumor and uterine cancer in a  female pa-
tient with type I  neurofibromatosis. This 77-year 
old patient developed a  left painless exophthal-
mos within 2 years and decreased visual acuity of 
the left eye. At the age of 20  she was diagnosed 
with type I neurofibromatosis. Half a year ago she 
underwent hysteron-oophorectomy due to uter-
ine adenocarcinoma. The visual acuity of her left 
eye was decreased to 0.3, with an increase of in-
traocular pressure to 30 mm Hg. She had a 13-mm 
left-sided exophthalmos with misplacement of 
the eye downwards and laterally at 40°. Reposition 
of the left eye was severely impaired, with lim-
itation of the eye movements to all directions. 
Ophthalmoscopy showed optic disc discolor-
ation and blunting of its inner border. The patient 
underwent trans-conjunctival orbitotomy, with 
removal of three encapsulated tumor nodules. 
Histological and immunochemical studies of the 
removed tissue identified solitary fibrous tumor 
of the left orbit with an undetermined malignant 
potential. In the post-operative period, visual acu-
ity of the left eye was 0.2, with no exophthalmos 
and right position of the eye. There was a non-sig-
nificant limitation of the left eye movement to the 
left and to the right. X-ray computed tomography 
confirmed radical tumor excision. Conclusion: 
Solitary fibrous tumor is a  rare orbital neoplasm. 
Nevertheless, it should be included into the differ-
ential diagnosis list of spin-cell orbital tumors. It 
is necessary to aim at tumor removal through the 
least traumatic orbital access. Relapsing course 
of the tumor is the rationale for a  long-term fol-
low-up of patients after removal of solitary fibrous 
orbital tumor.
Key words: solitary fibrous orbital tumor, orbital 
haemangiopericytoma
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